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Fibroottinen dysplasia on hyvänlaatuinen hitaasti etenevä luun kehityshäiriö. Se on 
luukasvaimen kaltainen muutos ja esiintyy sidekudospesäkkeinä luustossa. Fibrootti-
sen dysplasian kuvasivat ensimmäisenä Lichtenstein vuonna 1938 ja Lichtenstein ja 
Jaffe vuonna 1942. Tauti voi esiintyä yhdessä luussa (monostoottinen muoto) tai 
useissa luissa yhtä aikaa (polyostoottinen muoto). Se voi esiintyä myös cafe-au-lait-
läiskien ja endokriinisten häiriöiden yhteydessä (McCune-Albrightin syndrooma) tai 
pehmytkudostuumoreiden kanssa (Mazabraudin syndrooma).  
 
Taudinkuva vaihtelee. Fibroottinen dysplasia voi löytyä sattumalta oireettomalta poti-
laalta, mutta tauti voi alkaa jo lapsuudessa ja aiheuttaa vaikeita oireita, kuten kipuja, 
luuston deformiteetteja ja patologisia murtumia. Pään ja kaulan alueella jo suhteelli-
sen pienikin leesio voi aiheuttaa ongelmia. 
 
Temporaaliluun alueella tauti on usein monostoottista muotoa. Useimmiten sitä esiin-
tyy ulomman korvakäytävän alueella, ja tavallinen komplikaatio on kolesteatooma. 
Yleisin oire temporaaliluun fibroottisessa dysplasiassa on kuulon alenema.  
Fibroottisen dysplasian hoito on koostunut pääosin konservatiivisesta seurannasta ja 
kirurgiasta, mutta myös lääkehoitoa (bisfosfonaatteja) käytetään. 
 
Tässä katsauksessa käsitellään fibroottisen dysplasian esiintymistä pään ja kaulan 
alueella ja erityisesti temporaaliluussa. Tarkastelen vuoden 1995 jälkeen raportoituja 
tapausselostuksia potilaista, joilla fibroottinen dysplasia on esiintynyt temporaali-
luussa. Lisäksi kuvaan kaksi uutta potilastapausta. 
 
Avainsanat: fibroottinen dysplasia, fibroottinen dysplasia pään ja kaulan alueella, fib-
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Fibrous dysplasia is a benign bone lesion characterized by progressive replacement 
of normal bone by fiber-bone mesenchymal tissues. It was first described by Lichten-
stein in 1938 and Lichtenstein and Jaffe in 1942. Fibrous dysplasia can involve the 
bones of the whole body. It can involve a single bone (monostotic form) or multiple 
bones (polyostotic form). The polyostotic form can occur with endocrine abnormalities 
and café-au-lait –spots (McCune-Albright-syndrome) or intramuscular myxomas 
(Mazabraud syndrome). The monostotic form is the mildest and most common form 
(approximately 70 % of cases).  
 
The clinical picture is variable. The patient can be asymptomatic but the clinical pic-
ture may be severe. Fibrous dysplasia is usually active in childhood and adolescence 
but sometimes the disease can reactivate in adulthood. It is hard to predict the clini-
cal course.  
 
Management of fibrous dysplasia has consisted of either conservative follow-up or 
surgery depending on disease activity and localization. Bisphosphonates have been 
used in some cases.  
 
In craniofacial area, a relatively small lesion can cause problems and most craniofa-
cial fibrous dysplasia patients have functional and cosmetic complaints. 
 
Fibrous dysplasia involving temporal bone is unusual. In this area, the disease is 
usually monostotic. In temporal bone fibrous dysplasia, the most common findings 
are hearing loss and stenosis of the external auditory canal. Surgical treatment is 
necessary when patient has symptomatic problems.  
In this study I review the literature on this subject and report two new cases of tem-
poral monostotic fibrous dysplasia. 
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Fibroottinen dysplasia on harvinainen, hyvänlaatuinen sairaus. Se voi esiintyä yh-
dessä luussa (monostoottinen muoto) tai useissa luissa yhtä aikaa (polyostootti-
nen muoto). Monostoottinen tautimuoto on yleisin. Fibroottisen dysplasian osuus 
kaikista hyvänlaatuisista luutuumoreista on noin 5–7%. Tauti voi löytyä sattuma-
löydöksenä oireettomalta potilaalta, tai se voi puhjeta jo lapsuudessa ja aiheuttaa 
vaikeita luun deformiteetteja ja oireita. Monostoottinen tautimuoto on lievin (Scha-
lin-Jäntti ym. 2007). 
Tautia on perinteisesti hoidettu joko konservatiivisen seurannan tai kirurgisen hoi-
don avulla riippuen taudin aktiivisuudesta ja sijainnista. Myös bisfosfonaatteja on 
käytetty, ja joissakin tutkimuksissa hoitotulokset ovat olleet hyviä. 
Pään ja kaulan alueella jo suhteellisen pienikin leesio voi aiheuttaa potilaalle on-
gelmia. Useimmilla potilailla pään ja kaulan alueen tauti aiheuttaakin toiminnallisia 
ja kosmeettisia ongelmia. Kirurginen hoito voi olla alueella hankalaa monimutkai-
sesta anatomiasta johtuen (Kruse ym. 2009). 
Kaularangan alueella tauti on harvinainen. Kirjallisuudessa on raportoitu noin 30 
tapausta kaularangan fibroottisesta dysplasiasta (Lee ym. 2011). 
Megerian ym. (1995) mukaan myös temporaaliluun alueella fibroottinen dysplasia 
on harvinainen. Tällä alueella tauti voi aiheuttaa potilaalle mm. kuulon alenemaa ja 
löydöksenä on usein kolesteatooma. Temporaaliluun alueen fibroottisesta dyspla-
siasta löytyy kirjallisuudesta lähinnä tapausselostuksia. Pitkän aikavälin suuriotan-
taisia seurantatutkimuksia ei ole tehty. Tutkimusten mukaan temporaaliluun fib-
roottista dysplasiaa kannattaa hoitaa kirurgisesti, jos potilaalla on oireita tai jos 
esiintyy komplikaatioita. Bisfosfonaattihoidosta temporaaliluun fibroottisessa dys-
plasiassa ei löydy tapausselostuksia kirjallisuudesta. 
Opinnäytetyössäni tutustun aiheesta julkaistuun kirjallisuuteen ja tarkastelen taulu-
kossa (taulukko 1, liite) vuoden 1995 jälkeen raportoituja potilastapauksia tempo-








Fibroottinen dysplasia on hyvänlaatuinen hitaasti etenevä luun kehityshäiriö, joka 
ilmenee luukasvaimen kaltaisina muutoksina. Noin 2,5 % kaikista luuleesioista ja 
noin 7 % benigneistä luutuumoreista on fibroottista dysplasiaa (Ricalde ym. 2001). 
Normaali luurakenne korvautuu vähitellen fibroottisella kudoksella ja tauti aiheut-
taa luun ekspansiota ja heikkenemistä. 
 
Vuonna 1937 McCune ja Bruch esittivät ensimmäisinä, että tämä tauti pitäisi luoki-
tella omaksi kokonaisuudekseen muiden luun kehityshäiriöiden joukosta. Termit 
fibroottinen dysplasia ja polyostoottinen fibroottinen dysplasia esittelivät ensim-
mäisenä Lichtenstein ym. vuonna 1938 (Lustig ym. 2001 mukaan). Jo vuonna 
1891 von Recklinghausen kuvasi taudin patologian ja antoi sille nimeksi ”osteitis 
fibrosa generalisata” (Lustig ym. 2001 mukaan). 
 
Fibroottinen dysplasia on geneettinen, ei-perinnöllinen sairaus, joka aiheutuu 
GNAS1-geenin aktivoivasta mutaatiosta (Weinstein ym. 1991, DiCaprio ym. 2005). 
Geeni sijaitsee kromosomissa 20, alueella 20q13.2-13.3 ja koodittaa G-proteiinin 
adenylaattisyklaasia (cAMP) stimuloivaa alfa-alayksikköä. Aktivoivat mutaatiot ta-
pahtuvat hedelmöitymisen jälkeen, joten sairaus ei ole perinnöllinen. Taudin laa-
juus ja kliiniset ilmenemismuodot liittyvät vaiheeseen, jossa mutaatio on tapahtu-
nut. 
 
Mutaatio johtaa vialliseen osteoblastien erilaistumiseen ja epänormaalin fibrootti-
sen luukudoksen tuottoon. Lisäksi interleukiini-6:n tuotanto on lisääntynyt ja tämä 
indusoi osteoklastien luun resorptiota (Feller ym. 2009). Mutaatio osoitettiin en-
simmäisen kerran McCune-Albrightin oireyhtymää sairastavilla potilailla (Schalin-





Polyostoottinen tauti liittyy ennen gastrulaatiota tapahtuvaan mutaatioon mutta 
monostoottinen tauti voi kehittyä myös gastrulaation jälkeen (Riminucci ym. 2006, 
Feller ym. 2009). Taudin muutokset saavat alkunsa luuytimestä ja laajenevat ker-
roksittain ympäröivään kortikaaliseen luuhun. Kyseessä on luun uusiutumiskierron 
häiriö (Schalin-Jäntti ym. 2007). 
 
 
2.2. Kliininen kuva 
 
Fibroottinen dysplasia jaetaan monostoottiseen ja  polyostoottiseen muotoon. Mo-
nostoottisessa muodossa dysplasiaa esiintyy vain yhdessä luussa, kun taas po-
lyostoottinen muoto esiintyy useissa luissa samaan aikaan. Monostoottinen tauti-
muoto on yleisin (n. 70 % tapauksista) (Schalin-Jäntti ym. 2007). Erityinen fibroot-
tisen dysplasian muoto on McCune-Albrightin syndrooma. Siihen liittyy fibroottisen 
dysplasian lisäksi endokriinisiä häiriöitä (mm. ennenaikainen puberteetti) ja cafe-
au-lait–ihomuutoksia. Donovan McCune ja Fuller Albright kuvasivat syndrooman 
vuonna 1937 (Riddle ym. 2013 mukaan). McCune-Albrightin syndroomassa fib-
roottinen dysplasia on polyostoottista muotoa. Erillinen sairaus, johon myös liittyy 
fibroottinen dysplasia, on Mazabraudin syndrooma. Syndroomaan liittyy myös in-
tramuskulaarisia myksoomia (Riddle ym. 2013). 
 
Monostoottista tautimuotoa voi esiintyä todellisuudessa enemmänkin kuin 70 % 
tapauksista, sillä tauti on usein oireeton ja havaitaan sattumalöydöksenä (Nager 
1993, Lustig ym. 2001 mukaan). Monostoottinen ja polyostoottinen tautimuoto ovat 
toisistaan erillisiä eikä monostoottisen taudin muuntumista polyostoottiseksi ole 
kuvattu (Lustig ym. 2001). 
 
Tauti puhkeaa yleensä lapsuudessa tai nuoruudessa (Schalin-Jäntti ym. 2007). 
Taudin kulku riippuu luuleesioiden sijainnista ja taudin alamuodosta. Monostoottis-
ta tautimuotoa sairastavat potilaat ovat usein 10–30 vuoden ikäisiä taudin puhje-
tessa (Riddle ym. 2013). Polyostoottinen tautimuoto puhkeaa yleensä aikaisemmin 
kuin monostoottinen, ennen 10 vuoden ikää (Riddle ym. 2013) ja luuleesiot voivat 
kasvaa aikuisiälläkin (Schalin-Jäntti ym. 2007). Ippoliton ym. (2003) mukaan tau-
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din monostoottisessa muodossa leesiot eivät yleensä enää etene aikuisiällä. Lee-
sioiden kasvu pysähtyykin usein puberteetin alkaessa, mutta poikkeuksiakin on 
raportoitu (Selmani ym. 2004, Chow ym. 2000). 
 
Meredith ym. (2011) raportoivat tapauksen, jossa monostoottista tautimuotoa sai-
rastavalla potilaalla fibroottinen dysplasia affisioi aiemmin normaalia nikamaa 20 
vuoden seuranta-ajan jälkeen. Taudin uudelleenaktivoitumista onkin vaikea ennus-
taa. 
 
Monostoottisessa tautimuodossa taudin luonnollinen kulku on yleensä hyvänlaatui-
nen. Kasvojen ja kallon alueella monostoottinenkin tautimuoto voi aiheuttaa on-
gelmia ja pitkissä luissa komplikaationa voi esiintyä patologisia murtumia. Polyos-
toottisessa muodossa vaikeita luun deformiteetteja voi kehittyä jo varhaislapsuu-
dessa ja vaikein taudinkuva on yleensä McCune-Albrightin oireyhtymässä (Scha-
lin-Jäntti ym. 2007). Fibroottisen dysplasian leesiot kasvavat yleensä hitaasti (Lee 
ym. 2012).  
 
Fibroottinen dysplasia voi sijaita kaikissa elimistön luissa, mutta useimmiten sitä 
esiintyy vartalon, raajojen tai kasvojen ja kallon alueen luissa. Monostoottinen tau-
timuoto esiintyy useimmiten reisiluussa, sääriluussa, pään ja kasvojen alueella tai 
kylkiluissa. Polyostoottista tautimuotoa ilmenee samoissa luissa. Pitkissä luissa 
muutokset sijaitsevat usein metafyysin tai diafyysin alueella (Schalin-Jäntti ym. 
2007). 
 
Fibroottinen dysplasia malignisoituu harvoin. Malignisoitumisriski on n. 1% (0,5–4 
%) (Ruggieri ym. 1994). Riski on suurempi polyostoottista muotoa sairastavilla ja 
erityisesti potilailla, joilla on McCune-Albrightin oireyhtymä tai Mazabraudin oireyh-
tymä, ja niillä, jotka ovat altistuneet säteilylle. Ensimmäisen kerran fibroottisen 
dysplasian spontaani malignisoituminen raportoitiin kirjallisuudessa vuonna 1945 
(Coley ym. 1945). 
 
Ruggierin ym. (1994) yhteenvedon mukaan malignisoitumista oli vuoteen 1994 
mennessä kuvattu ainakin 87 tapausta. Ruggieri ym. esittelivät lisäksi 28 uutta 
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tapausta. Sen jälkeen on kuvattu ainakin 12  uutta tapausta (Ohmori ym. 1996, 
Lopez-Ben ym. 1999, Kaushik ym. 2002, Hoshi ym. 2006, Berrebi ym. 2008, Do-
ganavsargil ym. 2009, Kanazawa ym. 2009, Varghese ym. 2010, Kim ym. 2010, 
Iida ym. 2012, Van Rossem ym. 2013, Cheng ym. 2013). 
 
Ruggierin ym. (1994) mukaan 46 % potilaista oli saanut säteilyterapiaa ja se näyt-
tää lisäävän leesion malignisoitumisriskiä. Hoshi ym. (2006) kuvasivat neljä poti-
lastapausta joissa fibroottinen dysplasia malignisoitui ilman edeltävää säteilytera-
piaa. Iida ym. (2012) raportoivat fibroottisen dysplasian leesiossa malignin muu-
toksen, joka osoittautui ruokatorvikarsinooman metastaasiksi. Tätä ennen on ra-
portoitu kaksi tapausta, joissa malignin kasvaimen etäpesäke sijaitsee fibroottisen 
dysplasian leesiossa (Iida ym. 2012). 
Nopeasti lisääntyvä kipu ilman näkyvää traumaa tai merkittävän nopea muutos 
radiologisessa ilmentymässä ovat hälytysmerkkejä, ja sen vuoksi lisätutkimukset 
ovat tarpeen. Monostoottisessa fibroottisen dysplasian muodossa kallon ja kasvo-
jen luut ovat yleisimpiä paikkoja malignien muutosten syntymiselle. Polyostootti-
sessa muodossa tyypilliset paikat ovat kasvojen luut, reisiluu ja sääriluu. Fibrootti-
nen dysplasia voi malignisoitua kuitenkin millä alueella tahansa. 
 
Yleisin maligniteetti on osteosarkooma (n. 70 %). Myös fibrosarkoomaa (n. 20 %), 
kondrosarkoomaa (n. 10 %) ja malignia fibroottista histiosytoomaa (n. 4 %) esiin-
tyy (Riddle ym. 2013). Malignisoitumisriskin takia fibroottista dysplasiaa sairasta-
vien potilaiden säännöllinen seuranta on tärkeää. Malignisoituneen fibroottisen 





Diagnoosi perustuu yleensä radiologiseen kuvantamiseen. Fibroottinen dysplasia 
on jaettu kolmeen erilaiseen radiologiseen muotoon: kystiseen (21 %), pagetoidi-
seen (56 %) ja skleroottiseen (23 %) (Fries JW. 1957, Kim ym. 2009 mukaan). 
Natiiviröntgenkuvassa näkyvä mattalasimaisuus johtuu fibroottisesta stroomasta ja 
luutrabekkelien vähäisyydestä ja epäsäännöllisyydestä (Schalin-Jäntti ym. 2007). 
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Radiologisesti fibroottinen dysplasia näkyy tarkkarajaisena harventumana, ja sitä 
ympäröi usein reaktiivinen tiivistynyt luukerros. Dysplasian laajentuessa saattaa 
etenkin ohuissa luissa näkyä luun korteksin ohenemista ja painoa kantavissa luis-
sa deformoitumista (Tähtinen ym. 2002). 
 
Klassisesti fibroottisen dysplasian leesiot ovat tiheydeltään harvoja, ja niitä kuva-
taan usein mattalasimaisiksi. Jotkut leesiot voivat olla lähes täysin röntgensäteitä 
läpäiseviä, tasaisen läpikuultavia ja skleroottisia (Fitzpatrick ym. 2004). Leesiossa 
ei nähdä trabekulaarista muodostelmaa. 
 
CT-kuvaus on nykyään paras kuvausmenetelmä. Se on erityisen hyödyllinen esi-
merkiksi selkärangan ja kallon alueilla, joissa luinen anatomia on monimutkaisem-
paa (Schalin-Jäntti ym. 2007). CT-kuvauksella nähdään hyvin mm. muutoksen 
kortikaalinen rajautuminen, luun kuorikerroksen paksuus ja sen resorptio ja uu-
dismuodostus sekä tyypillinen mattalasimaisuus (DiCaprio ym. 2005). Malignisoi-
tuneessa muutoksessa voidaan nähdä muutoksen laajeneminen ympäröivään 
pehmytkudokseen (Stanton 2006). 
 
Jos aikuisella todetaan fibroottiseksi dysplasiaksi sopiva luuleesio natiiviröntgen-
kuvassa sattumalta, voidaan seuraavana tutkimuksena tehdä koko vartalon Tc-99-
metyleenidifosfonaatti (MDP) -luustokuvaus. Sen avulla voidaan arvioida leesion 
biologista aktiivisuutta ja löytää muut mahdolliset luuleesiot (Stanton ym. 2012). 
Oireeton tyypillisen näköinen yksittäinen leesio sattumalöydöksenä ei vaadi biop-
sian ottamista (DiCaprio ym. 2005, Stanton ym. 2012). Magneettikuvauksella voi-
daan saada lisätietoa ja selvittää esimerkiksi, onko tauti aiheuttanut hermovaurioi-
ta. Fibroottisen dysplasian leesio näkyy kuvassa usein matala- tai keskiaktiivisena 
T1- ja T2-painotetuissa kuvissa ja korostuvat kohtalaisesti tai huomattavasti ga-
doliniumin kanssa (Lustig ym. 2001).  
 
Muutoksen sijainti antaa viitteitä erotusdiagnostisista vaihtoehdoista. Niitä ovat 
luutumaton fibrooma, osteofibroottinen dysplasia, aneurysmaalinen luukysta, 
adamantinooma, jättisolutuumori ja low-grade sentraalinen osteosarkooma. Var-
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maa diagnoosia varten on tutkittava koepala. Fibroottinen dysplasia voi olla vaikea 






Fibroottinen dysplasia on histologisesti yleisesti hyvin rajautunut, tasaisen harmaa 
massa. Se näyttää tiiviiltä, vaihtelevan fibroottiselta ja luutrabekkeleiden vuoksi 
rakeiselta (Riddle ym. 2013). Erityisesti vanhemmissa leesioissa voi esiintyä pro-
minenttia kystamuodostusta. Lasimaisempi sinisävyinen ilmentymä voi löytyä lee-
sioista, joissa on kondroidista metaplasiaa. Fibroottisessa dysplasiassa on klassi-
sesti hieman tai kohtalaisesti fibroottista stroomaa, jota ympäröi kiinalaisia kirjai-
mia muistuttavaan muotoon järjestäytynyt epäsäännöllinen, käyräviivainen punos-
luu. Strooma voi olla vaihtelevan kollagenisoitunutta ja fibroottisen kudoksen mää-
rä voi vaihdella täysin fibroottisesta kudoksesta tiheästi pakkautuneeseen kudok-
seen, jossa on dysplastisia trabekkeleita. Trabekkelit voivat sisältää jopa poikittai-
sia viivoja, kuten Pagetin taudissa. Päätunnusmerkki on, että ns. osteoblastic rim-
ming selkeästi puuttuu (Riddle ym. 2013). 
 
Immunohistokemialliset tutkimukset eivät anna fibroottisen dysplasian diagno-
soimiseen lisäapua muutoin kuin mahdollisen malignin muutoksen toteamisessa. 
Ihmisen epidermaalisen kasvutekijän reseptori 2, epidermaalisen kasvutekijän re-
septori ja CD117 eivät ilmenny fibroottisessa dysplasiassa immunohistokemiallis-
ten tutkimusten mukaan (DeMers ym. 2009, Riddle ym.2013 mukaan). Histologisia 
erotusdiagnostisia vaihtoehtoja ovat osteofibroottinen dysplasia, murtumakallus, 





Hoidon valintaan vaikuttavat monet tekijät, kuten potilaan ikä sekä leesion sijainti, 
koko ja biologinen käyttäytyminen. Hoito valitaan aina tapauskohtaisesti. Potilaan 
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iällä on merkitystä: monostoottiset leesiot eivät yleensä kasva aikuisen kypsässä 
luustossa, vaan nuoren kehittyvässä luustossa (DiCaprio ym. 2005). 
 
Oireettomat aikuispotilaat, joilla todetaan yksittäinen leesio sattumalta ei-
kantavassa luussa, eivät tarvitse spesifistä hoitoa (Stanton ym. 2012). Kuratiivistä 
lääkettä tautiin ei ole. Luuntiheyttä ylläpitävät elämäntavat ja seuranta kuuluvat 
potilaiden yleiseen hoitoon. Tehokkainta hoitoa on kirurginen hoito. Leikkaukseen 
voidaan ryhtyä, jos potilaalla on haittaavia oireita tai esteettinen ongelma, erityi-
sesti pään ja kasvojen alueella. Leesio voi aiheuttaa kipua, mekaanisia ongelmia 
(epämuodostumia) tai patologisen murtuman. Tyypillinen kirurginen hoito on leesi-
on poisto ja luusiirre. Interni fiksaatio on myös yksi hoitovaihtoehto. Leikkaustapa 
mietitään aina tapauskohtaisesti (Stanton ym. 2012, DiCaprio 2005). 
 
Nykyään sekä lapsi- että aikuispotilaille voidaan harkita bisfosfonaattihoitoa (Cha-
purlat 2006, Glorieux 2007). Hoitojen tavoitteena on kivun vähentäminen, liikunta-
kyvyn parantaminen ja murtumien ennaltaehkäisy. Etenkin pään alueella on otet-
tava huomioon myös kosmeettinen tavoite. Bisfosfonaatit estävät osteoklastien 
luuta resorboivaa vaikutusta. Vaikka fibroottinen dysplasia on ensisijaisesti osteo-
blastisolulinjan sairaus, tautiin liittyy myös luun lisääntynyt resorptio. Luun resorp-
tion saa aikaan lisääntynyt interleukiini-6-tuotto, ja tila on samankaltainen kuin Pa-
getin taudissa (osteitis deformans) (Wong ym. 2013, Chapurlat 2006). 
 
Bisfosfonaattihoidolla ei näytä olevan luuleesioita parantavaa vaikutusta, mutta se 
voi estää niiden laajenemista. Myös kivun hoidossa sillä on saatu hyviä tuloksia 
(Schalin-Jäntti ym. 2007). Bisfosfonaattihoidossa käytetään suonensisäistä pamid-
ronaatti- tai tsoledronihappohoitoa. Lapsille käytetään pamidronaattia (1 mg/kg/vrk 
kolmena peräkkäisenä päivänä 4–6 kk:n välein) ja aikuisille pamidronaattia (60 mg 
kolmena peräkkäisenä päivänä, 6–12 kk:n välein) tai tsoledronihappoa (4 mg ker-
tainfuusio (3)–6–12 kk:n välein). Hoito suunnitellaan yksilöllisesti. Hoitoon vaikut-
tavat taudin aktiivisuus sekä muutosten sijainti ja laajuus. Vastearviossa seurataan 
oireiden kehittymistä ja S-AFOS- ja luumerkkiaineita. Seurantaan kuuluvat myös 




Bisfosfonaattihoito vähentää kohonnutta osteoklastien aktiivisuutta ja auttaa to-
dennäköisesti myös fibroottisesta dysplasiasta johtuvaan kipuun (Lane ym.2001, 
Wong ym. 2013 mukaan, Chapurlat 2006). Myös Kitagawa ym. (2004) raportoivat 
potilastapauksen, jossa potilas sai peroraalisesti alendronaattia ja vaste kipuun, 
radiologisiin löydöksiin ja luumuutoksiin oli hyvä. Bisfosfonaattihoidossa on kuiten-
kin muistettava sen sivuvaikutukset, kuten leukojen osteonekroosi (Kos ym. 2004, 





























Fibroottinen dysplasia voi esiintyä kaikissa kallon luissa, mutta useimmiten seula-
luussa (etmoidaaliluussa) tai otsaluussa (frontaaliluussa) (Wei ym. 2010, Lustig 
ym. 2001). Joissakin tutkimuksissa yleisimmät taudin sijainnit pään alueella ovat 
olleet seulaluu (71 %), kitaluu (sfenoidaaliluu) (43 %), otsaluu (33 %) ja yläleuka-
luu (maksilla) (29 %) (Lustig ym. 2001). Cain ym. (2012) mukaan otsaluu on yleisin 
taudin sijaintipaikka ja seuraavaksi yleisimpiä ovat temporaaliluu, sfenoidaaliluu, 
päälakiluu (parietaaliluu) ja orbita. Wein ym. (2010) mukaan frontaaliluu ja sfenoi-
daaliluu olivat yleisimmät taudin sijaintipaikat. Wong ym. (2013) raportoivat kaksi 
tapausta, joissa monostoottinen fibroottinen dysplasia esiintyy nenäluussa. Won-
gin ym. mukaan maksilla ja mandibula ovat yleisimmät sijaintipaikat pään alueella.  
 
Leesiot, jotka ovat yksittäisiä mutta ulottuvat kallon suturoiden yli ja affisioivat use-
ampaa kuin yhtä luuta, on luokiteltu monostoottiseksi taudiksi (Wei ym. 2010). 10–
20 %:lla monostoottista tautimuotoa ja noin puolella polyostoottista tautimuotoa 
sairastavilla potilailla tautia on pään ja kallon alueella (Moore ym. 1985, Cai ym. 
2012 mukaan). Lievempää polyostoottista tautimuotoa sairastavilla pään ja kaulan 
alueen leesioita esiintyy noin 50 %:lla. Vaikeimmissa tapauksissa pään ja kallon 
alueella tautia esiintyy lähes 100 %:ssa tapauksista (Windholz F. 1947, Megerian 
ym. 1995 mukaan). 
 
Selkärangan alueella fibroottinen dysplasia on myös harvinainen. Polyostoottises-
sa tautimuodossa selkärangassa on tautia 7–24 %:lla potilaista ja monostoottises-
sa tautimuodossa harvemmilla, noin 1 %:lla (Marshman ym. 2004). 
 
Kaularangan alueella on raportoitu kirjallisuudessa noin 30 tapausta ja näistä 12 
on ollut monostoottista muotoa (Lee ym. 2011). Tauti voi esiintyä kaikilla kaularan-
gan tasoilla ja kaikissa rangan osissa. Kaularangassa tauti on yleisempää miehillä 
kuin naisilla (Lee ym. 2011, Proschek ym. 2007). Useimmat potilaat ovat nuoria 
aikuisia, kuten fibroottisessa dysplasiassa yleensä.  
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3.2. Kliiniset oireet 
 
Myös pään alueella fibroottinen dysplasia on yleensä oireeton. Tällä alueella kui-
tenkin jo suhteellisen pieni leesio voi aiheuttaa ongelmia. Monilla potilailla on sekä 
kosmeettisia että toiminnallisia haittoja. 
 
Usein potilaat ovat pitkään oireettomia ja tauti diagnosoidaan vasta vuosien kulut-
tua sen puhkeamisesta. Leesiot kasvavat yleensä hitaasti ja oireet ilmaantuvat 
asteittain ja salakavalasti (Lee ym. 2012). Poikkeuksellisesti, etenkin pienillä lapsil-
la, leesio voi kasvaa hyvin nopeasti. Joissakin tapauksissa nopea kasvu liittyy 
muihin patologisiin prosesseihin, kuten aneurysmaattiseen luukystaan, mukosee-
leen tai maligniteettiin (Lee ym. 2012). 
 
Yleisin oire pään alueen fibroottisessa dysplasiassa on kivuton kyhmy (Wei ym. 
2010). Siihen liittyy usein kasvojen epäsymmetriaa ja silmän dystopia ja proptoosi. 
Cain ym. (2012) mukaan yleisimmät manifestaatiot ovat epätyypillinen kasvokipu 
ja paikallinen kohouma. Näön huononemista, diplopiaa ja proptoosia, esiintyy 20–
35 %:lla potilaista, joilla on pään alueen fibroottinen dysplasia (Sassin, Rosenberg 
1968, Cai ym. 2012 mukaan). Näönmenetyksen voi aiheuttaa etenevä näköher-
mon laskimoiden kompressio, joka johtaa vähentyneeseen perfuusioon retinalla 
(Kruse ym. 2009). Muita oireita voivat olla mm. parestesia, aivohermohalvaus, pu-
rentavika, nenän tukkoisuus, sinuiitti, telekantus, kyynelvuoto, eksoftalmus ja so-
keus (Mäkitie ym. 2008, Lustig ym. 2001). 
 
Kun fibroottinen dysplasia ilmenee kaularangan alueella, ovat potilaat tällöinkin 
useimmiten oireettomia (Lee ym. 2011). Tauti havaitaan usein sattumalöydöksenä. 
Yleisin oire on paikallinen kipu. Joillakin potilailla tauti diagnosoidaan, kun ilmenee 
nikaman patologinen murtuma. Myelopatiaa tai radikulaarisia sensorisia tai motori-
sia oireita on raportoitu harvakseltaan. Neurologisia puutosoireita kaularangan 
fibroottisesta dysplasiasta johtuen on raportoitu vain kuudessa potilastapauksessa 
(Lee ym. 2011). Rangan alueella fibroottista dysplasiaa on usein sekä nikaman 
anteriorisessa että posteriorisessa elementissä. Nikamansolmu on affisioitunut 
useimmiten, ja se sisältääkin paljon hohkaluuta (Proschek ym. 2007). Suuressa 
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osassa tapauksista on raportoitu taudin invaasiota myös nikamankaaren varsiin. 
Fibroottista dysplasiaa voi olla myös nikamien kaarien välisissä siteissä (ligamen-
tum flavum), kovakalvossa, lukinkalvossa ja joskus harvoin myös hermokudok-





Kallon alueella fibroottinen dysplasia on histologisesti hieman erilainen kuin pitkien 
luiden alueella. Leesioissa nähdään pieniä luisia neulamaisia partikkeleita (engl. 
spicules) jotka muistuttavat palapelin palasia levittäytyneenä ympäriinsä (Lustig 
ym. 2001). Näille leesioille on tyypillistä väljä fibroottinen tausta ja tummat semen-
toituneet ossikkelit reaktiivisen luun ympäröiminä (Lustig ym. 2001). 
 
Kallonpohjan alueen fibroottista dysplasiaa komplisoi usein aneurysmaattisen luu-
kystan muodostuminen (Wojno ym. 1994, Lustig ym. 2001 mukaan). Kliinisesti 
tämä muutos saatetaan usein sekoittaa maligniin leesioon. Kystan kasvu voi kal-
lonpohjan alueella aiheuttaa nopeasti kehittyviä oireita. Leesioiden runsas veri-
suonitus altistaa aneurysmaattisen luukystan muodostumiselle (Wojno ym. 1994 ja 
Boysen ym. 1979, Lustig ym. 2001 mukaan). Radiologisesti kysta näkyy pullistu-
vana leesiona, jossa on luinen kuori ja nestemäinen tai pehmytkudosta muistutta-
va keskusta (Lustig ym. 2001). 
 
Kaularangan fibroottisessa dysplasiassa voidaan kuvantamislöydöksenä nähdä 
taudin invasoiman nikaman madaltumista. CT-kuvaus on paras tutkimusväline 
myös kaularangan alueella ja magneettikuvausta käytetään sen lisänä. Magneetti-
kuvasta nähdään paremmin mahdollinen tuumorikasvu ja hermon kompressio. 
Lisäksi erotusdiagnostiikan teko on helpompaa. Erotusdiagnostisesti etenkin van-
hoilla potilailla on huomioitava myös multippeli myelooma ja syövän etäpesäkkeet 
(Lee ym. 2011). Histologinen tutkimus tehdään diagnoosin vahvistamiseksi. Ohut-
neulabiopsia on osoitettu hyödylliseksi apuvälineeksi sinonasaalialueen leesioiden 
diagnostiikassa, etenkin kun halutaan poissulkea maligniteetti (Gupta ym. 2009, 




Fibroottisen dysplasian malignisoitumisesta kallon ja kasvojen alueella on kirjalli-
suudessa raportoitu ainakin 38 tapausta (Cheng ym. 2013). Kallossa ja kasvojen 
luissa fibroottisen dysplasian malignisoituminen tapahtuu useimmiten yläleukaluun 
alueella. Tämä voi selittyä sillä, että fibroottista dysplasiaa esiintyykin sillä alueella 
eniten. Malignit muutokset sijaitsevat usein myös alaleukaluussa tai poskiluussa. 
Kallon yläosan alueella maligneja muutoksia esiintyy harvoin. Myös pään alueen 
fibroottisessa dysplasiassa yleisin maligni muutos on osteosarkooma ja seuraa-
vaksi yleisimpiä ovat fibrosarkooma ja kondrosarkooma (Cheng ym. 2013). 
 
Chengin ym. (2013) mukaan keskimääräinen ikä malignien muutosten ilmaantues-
sa on 39,9. He raportoivat tutkimuksessaan kolme tapausta, joissa potilas oli alle 
20-vuotias. Keskimääräinen aika fibroottisen dysplasian alusta malignisoitumiseen 
oli 18,6 vuotta (vaihtelu 0–52 vuotta). Malignisoitumiseen viittaavia hälytysmerkke-
jä kallon ja kasvojen alueen fibroottisessa dysplasiassa ovat nopeasti kehittyvä 
kipu ja turvotus, kiihtynyt leesion kasvu ja korkea seerumin AFOS-arvo (Cheng 
ym. 2013).  
 
Fibroottista dysplasiaa sairastavilla potilailla seerumin AFOS-arvo on yleisesti kor-
kea. 
Park ym. (2010) tutkivat pään ja kallon alueen fibroottisen dysplasian etenemisen, 
seerumin AFOS-arvon ja potilaan iän välistä suhdetta. Heidän mukaansa postope-
ratiivinen seerumin AFOS-arvo saattaisi olla luotettava markkeri pään ja kallon 
alueen fibroottisen dysplasian etenemisen ennustamisessa. Postoperatiivinen 
AFOS-arvon nousu voisi olla yhteydessä suurempaan taudin uusintariskiin (Park 
ym. 2010). 
 
Man ym. (2013) mukaan preoperatiivinen seerumin AFOS-arvo riippuu iästä ja 
fibroottisen dysplasian tyypistä, mutta sen ennusteellisen arvon selvitys vaatii lisää 
tutkimuksia. Heidän tutkimuksessaan AFOS-arvon ja taudin ennusteen väliltä ei 
löytynyt yhteyttä. Nuorilla potilailla ja polyostoottista tautimuotoa sairastavilla 





Luotettavalle ennustemerkkiaineelle, jonka avulla voisi ennustaa taudin käyttäyty-
mistä ja leesion kasvua, olisi kliinistä käyttöä. Vaikka leesioiden kasvu usein rau-
hoittuukin murrosiän jälkeen, saattaa etenemistä tapahtua myöhemmälläkin iällä. 
Pelkästään iän mukaan ennusteen arviointi on siis epäluotettavaa ja kirurgisen 
hoitomenetelmän (konservatiivinen vai radikaalileikkaus) valinta voi olla hankalaa 





Hoidon valinnassa on otettava huomioon potilaan oireet. Fibroottinen dysplasia on 
benigni tauti, joten kaikkia potilaita ei kannata hoitaa kirurgisesti. Kirurgisesti on 
yleensä hoidettu potilaita, joilla on oireita tai kosmeettisia epämuodostumia. Kusa-
no ym. (2009) tarkastelivat yhtätoista pään alueen fibroottista dysplasiaa sairasta-
vaa potilasta, joita oli hoidettu vuosina 1984–2006. Suurimmalla osalla potilaista 
leesion kasvu loppui aikuisikään mennessä mutta joissakin tapauksissa kasvu jat-
kui pidempään. Leesion kasvu jatkui kauemmin polyostoottisessa taudissa kuin 
monostoottisessa taudissa. Kusanon ym. mukaan monostoottisessa tautimuodos-
sa ennen hoitoa on järkevää odottaa, että kasvu on loppunut. Potilaita pitäisi myös 
informoida uusiutumisen riskistä. 
 
Joissakin tutkimuksissa on raportoitu, että kirurgista hoitoa tarvitaan, jos potilaalla 
on merkittäviä kliinisiä oireita (Lustig ym. 2001, Papadakis ym. 2000). On ehdotet-
tu myös, että kirurginen hoito tehtäisiin jo ennen kuin oireita ilmenee, koska eten-
kin kallonpohjan alueella fibroottinen dysplasia voi aiheuttaa henkeä uhkaavia ti-
lanteita (Cai ym. 2012). Oireettomia potilaita, joilla ei ole kosmeettisia haittoja tau-
dista, voidaan seurata. Taudin uusiutuminen ei ole yleistä, jos leesio voidaan pois-
taa kokonaan. Tavoitteena on korjata ja estää toiminnallisia ongelmia ja palauttaa 
tai säilyttää normaali kasvojen ulkomuoto (Wei ym. 2010).  
 
Kirurginen hoito voidaan jakaa konservatiiviseen luun muotoiluun sekä radikaali-
leikkaukseen ja rekonstruktioon (Ma ym. 2013). Kirurgiset tekniikat ovat kehitty-
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neet nopeasti ja ihanteelliseksi kirurgiseksi hoitomuodoksi kallon ja kasvojen alu-
eella on tullut leesion totaaliresektio ja autologinen luusiirre (Kusano ym. 2009, 
Ricalde ym. 2001). Tällä alueella täydellistä resektiota ei läheskään aina kuiten-
kaan voida tehdä johtuen monimutkaisesta anatomiasta ja rajallisesta pääsystä 
operoitavalle alueelle leikkauksen aikana (Kruse ym. 2009). Valentini ym. (2009) 
suosittelevat radikaalileikkausta monostoottisessa tautimuodossa ja konservatiivis-
ta hoitoa vain polyostoottisessa taudissa ja McCune-Albrightin oireyhtymässä. 
Béquignon ym. (2013) suosittelevat, että leikkauksen jälkeen potilaita, joilla on 
edelleen aktiivinen leesio, tulisi seurata CT-kuvauksella.  
 
Nenän sivuonteloissa esiintyvät leesiot voivat vaihdella pienistä rajoittuneista leesi-
oista etmoidaaliluussa tai maksillassa massiivisiin aivojen frontaalilohkon komp-
ressiota aiheuttaviin leesioihin. Useimpiin leesioihin päästään käsiksi endoskoop-
pisesti tai perinteisemmin transfasiaalisesti (Lustig ym. 2001). 
 
Kaularangan alueella hoidoksi suositellaan yleensä konservatiivista hoitoa. Jopa 
patologisia murtumia on hoidettu vain seurannan avulla (DiCaprio ym. 2005). Eri-
tyisesti polyostoottisen tautimuodon kaularangan leesioiden hoitoon on suositeltu 
konservatiivista hoitotapaa. Kirurginen hoito tulee kyseeseen, jos potilaalla on jat-
kuvaa kipua, neurologisia oireita, nikaman luhistuma tai instabiliteetti tai selkäyti-
men kompressio (Lee ym. 2011). Kirjallisuudessa raportoiduissa tapauksissa ki-
rurgisina hoitomenetelminä on käytetty laminektomiaa, korpektomiaa, paikallista 
kyretointia ja artrodeesiä (Lee ym. 2011). Operatiiviselle hoidolle ei kuitenkaan ole 
olemassa mitään kultaista sääntöä. Potilaille, jotka soveltuvat huonosti radikaaliin 
kirurgiseen hoitoon, perkutaaninen vertebroplastia voi olla hyvä vaihtoehto, jos 
potilas on oireinen ja hänellä on patologinen murtuma (Lee ym. 2011). 
 
Chapurlat’n (2006) tutkimuksessa bisfosfonaatit vähensivät fibroottiseen dysplasi-
aan liittyvää kipua. Myös radiologisesti arvioituna osteolyyttisiä pesäkkeitä korjaan-
tui. Luun resorptio vähenee bisfosfonaattihoidon avulla (Chapurlat 2006, Mäkitie 
ym. 2008). Mäkitie ym. (2008) raportoivat potilastapauksen, jossa bisfosfonaatti-
hoito auttoi alaleukaluun fibroottiseen dysplasiaan kasvuikäisellä tytöllä. Potilas sai 
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pamidronaattia ja tsoledronihappoa kahden vuoden ajan suonensisäisesti, eikä 
kirurgista hoitoa tarvittu. 
 
Kruse ym. (2009) suosittelivat  tutkimuksessaan antamaan potilaille systemaatti-
sesti D-vitamiinia (800 IU/vrk) ja kalsiumlisää (1 g/vrk), koska niiden pitoisuudet 
seerumissa olivat potilailla yleisesti matalia. Kalsitoniinin käytöstä on raportoitu 
hyviä (Yasuoka ym. 2003) ja huonoja tuloksia (Bell ym. 1970 ja Long ym. 1988, 
Krusen ym. 2009 mukaan). Yasuoka ym. (2003) raportoivat potilastapauksen 10-
vuotiaasta tytöstä, jolla luun uudismuodostusta tapahtui kalsitoniinihoidon jälkeen 





























4. FIBROOTTINEN DYSPLASIA TEMPORAALILUUN ALUEELLA 
 
Temporaaliluun alueen fibroottisesta dysplasiasta julkaistu kirjallisuus koostuu lä-
hinnä tapausselostuksista, kuvantamislöydöksistä ja kirjallisuuskatsauksista. Suu-
riotantaista, pitkän aikavälin seurantatutkimusta, jossa huomioitaisiin myös hoito-




Fibroottinen dysplasia temporaaliluun alueella on harvinainen. Schlumberger ku-
vasi ensimmäisenä temporaaliluun fibroottisen dysplasian vuonna 1946 (Megerian 
ym. 1995 mukaan). Vuonna 1952 Brunner kuvasi ensimmäiset potilastapaukset, 
joissa temporaaliluun fibroottinen dysplasia oli polyostoottista muotoa (Megerian 
ym. 1995 mukaan). Barrinuevo ym. kuvasivat vuonna 1980 ensimmäisen tapauk-
sen McCune-Albrightin syndroomaa sairastavasta potilaasta, jolla fibroottinen dys-
plasia sijaitsi temporaaliluussa (Megerian ym. 1995 mukaan). 
 
Tähän mennessä temporaaliluun fibroottista dysplasiaa on raportoitu englanninkie-
lisessä kirjallisuudessa ainakin 113 tapausta ja monostoottista tautimuotoa tempo-
raaliluussa ainakin 86 tapausta (Brown ym. 1995, Megerian ym. 1995, Djeric ym. 
1998, Chinski ym. 1999, Papadakis ym. 2000, Lustig ym. 2001, Sakamoto ym. 
2001, Chee ym. 2002, Grasso ym. 2002, Magu ym. 2002, Güngör ym. 2003, Gup-
ta ym. 2003, Ozbek ym. 2003, Tochino ym. 2004, Iseri ym. 2005, Song ym. 2005, 
Tweddle ym. 2005, Zaytoun ym. 2008, Martinez 2008, Yu Hon Wan ym. 2008, Kim 
ym. 2009, Wang ym. 2009, McCall ym. 2010, Blanchard ym. 2011, Jethanamest 
ym. 2011, Cai ym. 2012, Yang ym. 2012, Bèquignon ym. 2013).  
 
Temporaaliluussa fibroottinen dysplasia on useimmiten monostoottista muotoa 
(Falcioni ym. 2000). Tauti on siis useimmiten unilateraalinen. Myös polyostootti-
sessa tautimuodossa esiintyy temporaaliluun leesioita. 
 
Tautia esiintyy enemmän valkoihoisilla (yli 80 %) kuin aasialaisilla (vain 1 %) (Pa-
padakis ym. 2000). Megerian ym. (1995) raportoivat katsauksessaan tautia esiinty-
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vän hieman enemmän miehillä (60,4 %). Heidän omassa kymmenen potilasta-
pauksen tutkimuksessaan tautia esiintyi naisilla enemmän (80 %). Kim ym. (2009) 
raportoivat tutkimuksessaan tautia esiintyvä enemmän miehillä (78 %). Yang ym. 
(2012) raportoivat seitsemän potilastapausta, joista miehiä oli 57 %. Tutkimuksissa 
otokset ovat olleet pieniä ja tulokset ovat vaihtelevia.  
 
Monostoottinen temporaaliluun fibroottinen dysplasia kehittyy hitaasti. Oireita il-
menee useimmiten lapsuudessa tai nuoruudessa, ja aikuisiällä taudin eteneminen 
useimmiten rauhoittuu (Yang ym. 2012). Megerian ym. (1995) raportoivat potilai-
den keskimääräiseksi iäksi 19,1 (vaihteluväli 9 kk – 56 vuotta). Kim ym. (2009) 
raportoivat potilastapaustensa keskimääräiseksi iäksi  25,4 vuotta (vaihteluväli 13–
72 vuotta) ja Yang ym. (2012) 25 vuotta (vaihteluväli 15–40 vuotta). 
 
 
4.2. Kliiniset oireet 
 
85 %:ssa tapauksista tauti esiintyy korvakäytävän uloimmassa osassa ja manifes-
toituu käytävän stenoosina tai luisina ulokkeina (Megerian ym. 1995). Näistä ta-
pauksista noin 40 %:ssa on kehittynyt sekundaarinen kolesteatooma. Kole-
steatooma muodostuu, kun ahtautuneeseen korvakäytävään kerääntynyt keratisoi-
tunut epiteeli ei pääse poistumaan normaalisti. 
 
Yleisin oire on kuulon alenema (Megerian ym. 1995). Se on useimmiten johtumis-
tyyppinen, mutta myös aistimistyyppistä kuulon alenemaa on raportoitu. Progres-
siivinen johtumistyyppinen kuulon alenema johtuu ulomman korvakäytävän tai kor-
vatorven tukkeutumisesta (Lambert ym.1984, Papadakis ym. 2000 mukaan). Ais-
timistyyppistä kuulon alenemaa on kirjallisuudessa raportoitu 14–17 %:lla potilaista 
(Megerian ym. 1995).  Se voi syntyä, jos fibroottinen dysplasia ulottuu sisäkorvan 
alueelle. Sisäkorvassa fibroottinen dysplasia voi aiheuttaa koklean tuhoutumista, 
sisemmän korvakäytävän stenoosia tai vestibulumin fisteleitä (Megerian ym. 
1995). Erityisesti fibroottisen dysplasian kystisessä muodossa progressiivinen lyyt-
tinen prosessi voi syövyttää vestibulumia aiheuttaen fisteleitä, huimausta ja kuulon 
alenemaa (Brown ym. 1995). Tautia voi olla kokleassa, vaikka tauti muutoin olisi 
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rajoittunut välikorvaan ja kartiolisäkkeeseen (Brown ym. 1995). Jos sisempi käytä-
vä ahtautuu ja kuulohermo vaurioituu, oireena voi olla kuurous (Brown ym. 1995). 
Fibroottista dysplasiaa on raportoitu myös eteiskanavassa (aquaeductus vestibuli). 
Sisäkorvan fibroottinen dysplasia voi aiheuttaa harvoin myös intratemporaalisen 
kasvohermon vaurioita, jolloin oireena voi olla kasvohermohalvaus (Brown ym. 
1995).  
 
Papadakis ym. (2000) raportoivat potilastapauksen, jossa potilaalla oli sekamuo-
toinen kuulon alenema, mutta sisäkorvavauriota ei tutkimuksissa löytynyt. CT-
kuvassa potilaalla näkyi tulehduksellista kudosta vasemmassa välikorvassa. He 
epäilivät, että aistimistyyppinen kuulon alenema olisi johtunut infektiosta tai tuleh-
dusreaktion tuotteista (proteiineista ja toksiineista). Papadakisin ym. (2000) mu-
kaan Bluestone ym. (1995) ovat todenneet, että pyöreän ikkunan kalvon läpi 
päässeet tulehdusreaktion ainekset voivat aiheuttaa aistimistyyppisen kuulovauri-
on. 
 
Välikorvan alueella fibroottinen dysplasia on harvinainen. Tällä alueella tauti johtuu 
useimmiten pitkäaikaisesta ulomman korvakäytävän stenoosista, johon liittyy se-
kundaarinen kolesteatooma (Brown ym. 1995). Tauti voi ulottua myös leukanive-
leen ja oireena voi olla leukalukko (Megerian ym. 1995). On raportoitu myös hui-
mausta (taudin invaasio sisäkorvakapseliin), neuropatioita kallon alueella (kuten 
kasvohermohalvaus), meningiittiä ja muutoksen malignisoitumista (Kim ym. 2009).  
 
Stenoosi korvakäytävässä on yleistä, mutta tauti voi aiheuttaa myös muiden kallon 
luisten aukkojen tukkeutumista (Kim ym.2009). Ekspansiiviset leesiot luisessa kau-
lalaskimoaukossa voivat ahtauttaa kaulalaskimoa. Kaulalaskimon tromboosia voi 
esiintyä. Aivohermojen, erityisesti hermojen IX ja X, toiminta voi häiriintyä johtuen 
kaulalaskimoaukon ja temporaaliluun kaulalaskimokuopan ahtautumisesta. Fib-
roottisen dysplasian kasvu tällä alueella voi aiheuttaa kompressiota kallon taka-
kuopassa ja aivorungossa. Temporaaliluun kaulalaskimokuopassa voivat esiintyä 
myös glomus jugulare -tuumori, kondrosarkooma, hemangioperisytooma tai me-
tastaattinen tauti, ja nämä muutokset voivat muistuttaa fibroottisen dysplasian kys-
tistä muotoa. Kystinen tyyppi on harvinainen ja siksi kaikki jugularis-alueen kystiset 
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leesiot pitäisi arvioida tarkasti, jotta edellä mainitut muut taudit voidaan poissulkea. 
MRI ja MRI-angiografia ovat avuksi, kun halutaan erottaa kystinen muoto muista 
muutoksista (Brown ym. 1995). 
 
Temporaaliluun fibroottinen dysplasia malignisoituu spontaanisti harvoin. Useim-
miten malignisoituminen tapahtuu sädehoidon jälkeen ja yleisin malignin muutok-
sen tyyppi on osteosarkooma (Kim ym. 2009). 
 
Taulukkoon 1 (liite) on koottu englanninkielisestä kirjallisuudesta vuoden 1995 jäl-
keen raportoidut tapausselostukset temporaaliluun fibroottisesta dysplasiasta. Po-
tilaiden ikä, sukupuoli, oireet, statuslöydökset, kuuloviat, aiemmat leikkaukset, fib-
roottisen dysplasian tyyppi (monostoottinen vai polyostoottinen), kolesteatooman 
esiintyminen, kasvohermon vaurioituminen, mahdollinen uusi leikkaus ja seuranta-
tiedot selvitettiin tapausselostuksista. 
 
Potilastapauksia löytyi yhteensä 60, joista 31 oli miehiä ja 23 naisia. Tieto puuttui 
kuudesta potilastapauksesta. Potilaiden ikä vaihteli välillä 6–59 vuotta (keskiarvo 
29 vuotta). Monostoottinen tauti oli 33 potilaalla ja polyostoottinen 13 potilaalla. 
Yleisin kliininen oire oli kuulon alenema (30 potilasta). Seuraavaksi yleisimmät oi-
reet olivat kasvava massa tai luinen patti (22 potilasta) ja päänsärky (10 potilasta). 
Muita oireita olivat mm. paikallinen kipu (6 potilasta), huimaus (5 potilasta) ja tinni-
tus (6 potilasta). Korvakäytävän stenoosi tai poikkeava massa korvakäytävässä 
esiintyi 23 potilaalla. Koleateatooma löytyi 11 potilaalta. Kasvohermohalvaus esiin-
tyi 5 potilaalla. Leikkauksella oli hoidettu 43 potilasta ja tauti uusiutui seurannassa 
6 potilaalla. Tapausten seuranta-ajat vaihtelivat 0–30 vuoden välillä. Tapauksista 
löytyi yksi raportoitu leikkauskomplikaatio, implantin infektoituminen (Djeric ym. 
1998, Chinski ym. 1999, Papadakis ym. 2000, Sakamoto ym. 2001, Lustig ym. 
2001, Chee ym. 2002, Magu ym. 2002, Grasso ym. 2002, Gupta ym. 2003, Gün-
gör ym. 2003, Ozbek ym. 2003, Tochino ym. 2004, Iseri ym. 2005, Tweddle ym. 
2005, Song ym. 2005, Zaytoun ym. 2008, Martinez 2008, Yu Hon Wan ym. 2008, 
Wang ym. 2009, Kim ym. 2009, McCall ym. 2010, Jethanamest ym. 2011, Cai ym. 







Temporaaliluun fibroottinen dysplasia on vaikea diagnosoida varhaisessa vai-
heessa. Leesiot ovat paikallisia ja varhaiset oireet huomaamattomia. Tauti diagno-
soidaankin helposti alussa virheellisesti ulkokorvatulehdukseksi tai ulomman kor-
vakäytävän osteoomiksi (Yang ym. 2012). 
 
CT-kuvaus on nykyään ensisijainen kuvausmenetelmä taudin diagnosoimisessa 
(Jethanamest ym. 2011). Natiiviröntgenkuvasta tautia voidaan usein epäillä, mutta 
CT-kuvaus antaa lisätietoa ja sitä tarvitaan erotusdiagnostiikan tekemiseen (Pa-
padakis ym. 2000). MRI-kuvauksella voidaan arvioida pehmytkudoksia, ja se on 
erityisen hyödyllinen fibroottisen dysplasian kystisessä muodossa (Brown ym. 
1995). Isotooppikuvaus Tc99:lla ja Ga 67:lla on käyttökelpoinen, kun etsitään po-
lyostoottisen taudin leesioita elimistöstä (Grasso ym. 2002). Yleensä fibroottinen 
dysplasia todetaan radiologisesti ja diagnoosi varmennetaan histopatologisella 
tutkimuksella.  
 
Temporaaliluussa fibroottinen dysplasia on skleroottista muotoa noin kahdessa 
kolmasosassa tapauksista (Morrissey ym. 1997, Papadakis ym. 2000 mukaan). 
CT-kuvauksella voidaan arvioida ulomman korvakäytävän stenoosin astetta ja tut-
kia, onko tautia väli- ja sisäkorvan alueella. Sen avulla nähdään myös, onko poti-
laalla kolesteatooma, ja voidaan arvioida kasvohermon luisen kanavan tilanne 
(Papadakis ym. 2000). 
 
Erotusdiagnostisia vaihtoehtoja ovat Pagetin tauti, luutuvat fibroomat, luukyhmyt 
(eksostoosit), osteooma, osteokondrooma, jättisolugranulooma ja aneurysmaatti-
set luukystat (Jethanamest ym. 2011). Näiden lisäksi kyseeseen tulevat myös sar-
komatoottiset kasvaimet, meningeooma ja yksikammioinen kysta (Brown ym. 
1995). Erotusdiagnostisia päätelmiä fibroottisen dysplasian ja luutuvan fibrooman 





4.4. Konservatiivinen hoito ja seuranta 
 
Temporaaliluun fibroottisen dysplasian hoito on perinteisesti ollut konservatiivista 
ja kohdistunut ulomman korvakäytävän stenoosin hoitamiseen (Megerian ym. 
1995). Taudin kliinistä kulkua on vaikea ennustaa. Jotkut leesiot pysyvät stabiilei-
na vuosia, kun taas jotkut voivat edetä nopeasti. Yleensä fibroottisen dysplasian 
taudinkulku on kuitenkin hitaasti etenevää, ja tauti on vähemmän aktiivinen van-
hemmilla potilailla (Megerian ym. 1995). 
 
Kivun hallinassa voi olla apua kortikoideista (Grasso ym. 2002). Kuulon palautta-
miseksi ja kolesteatooman estämiseksi kirurginen hoito on paras vaihtoehto. 
 
Temporaaliluun fibroottisessa dysplasiassa on seurannaksi suositeltu säännöllistä 
korvan tutkimista ja kuulotutkimusta. Aktiivisen kasvun aikana kuulotutkimusta on 
suositeltu tehtäväksi vuosittain. Korvakäytävän stenoosissa on suositeltu säännöl-
listä mikroskoopin avulla tehtävää tutkimusta (Lee ym. 2012). 
 
 
4.5. Operatiivinen hoito 
 
Fibroottisella dysplasialla on taipumus muuttua inaktiiviseksi puberteetin jälkeen, 
joten konservatiivinen lähestymistapa on etenkin oireettomilla nuorilla potilailla en-
sisijainen. Kliiniset oireet tai taudin komplisoituminen ovat pääindikaatiot kirurgi-
seen hoitoon. Parantavaa tehokasta lääkehoitoa ei ole, joten kirurginen hoito on 
ensisijainen. Suurimmalla osalla potilaista leikkauksen päätavoite on kuulon säilyt-
täminen. Leikkauksenjälkeinen taudin uusiutuminen on tavallista, mutta pitkäai-
kaistutkimusten mukaan leikkaushoidolla on saatu hyviä tuloksia komplikaatioiden 
estossa ja kuulon parantamisessa (Jethanamest ym. 2011). 
 
Tärkeimpiä leikkausindikaatioita ovat ulomman korvakäytävän ahtauma, kuulon 
alenema ja kolesteatooma ulomman korvakäytävän stenoosikohdan mediaalipuo-
lella  (Lustig ym. 2001). Täydellinen koko leesion poisto ei ole välttämätöntä ja 
usein subtotaali poisto on riittävä toimenpide (Lustig ym. 2001, Yang ym. 2012). 
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Stenoosin uusiutumista voidaan estää stentin tai ihosiirteen avulla. Sairas luu on 
tyypillisesti sienimäistä ja pehmeää. Leikkauksen aikana se on usein helposti rikot-
tavissa kyretillä (Lustig ym. 2001). 
 
On esitetty, että komplisoitumattomat, unilateraaliset tapaukset, joihin liittyy johtu-
mistyyppinen kuulon alenema, voitaisiin hoitaa konservatiivisesti seurannan eli 
CT-kuvauksen ja kuulotutkimusten avulla (Yang ym. 2012). Yangin ym. mukaan 
kirurginen hoito olisi kuitenkin ensisijainen hoito monostoottista temporaaliluun 
fibroottista dysplasiaa sairastaville potilaille. Suurin osa potilaista on hyötynyt ki-
rurgisesta hoidosta ja heidän elämänlaatunsa on parantunut. Yang ym. suosittele-
vat taudin varhaista kirurgista hoitoa, jotta komplikaatiot voidaan estää. Tauti ete-
nee usein hitaasti ja uusintaleikkaus voidaan tehdä myöhemmin, jos korvakäytä-
vään kehittyy uusi stenoosi. Uusiutuminen on temporaaliluun alueella hyvin yleistä 
ja noin puolet potilaista tarvitsee kaksi tai useampia leikkauksia (Lustig ym. 2001). 
 
Sädehoito voi estää leesion kehittymisen, mutta säteilytys saattaa aiheuttaa muu-
toksen malignisoitumista. Taudin malignisoitumista esiintyi 44 %:lla sädehoitoa 
saaneista potilaista (Slow ym. 1971, Papadakis ym. 2000 mukaan). Sädehoitoa ei 








11-vuotias poika tuli vuonna 2003 tutkimuksiin oikean korvakäytävän tulehduksen 
ja huuhteluvaikeuksien takia. Korva-, nenä- ja kurkkutautien poliklinikalla tutkimuk-
sissa havaittiin, että oikea korvakäytävä oli ummessa.  Tulehduksen merkkejä ei 
ollut, Rinne -/+ ja Weber lateralisoitui oikealle. Oikeassa korvassa todettiin johtu-
mistyyppinen kuulovika. Kuulotutkimuksessa oikean korvan ilmajohtumiskynnykset 
(0,5–4 kHz) olivat keskimäärin 67,5 dB ja luujohtumiskynnykset (0,5–4 kHz) olivat 
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keskimäärin 13,75 dB. Johtumistyyppinen vajaus (ns. air-bone gap, 0,5–4 kHz) oli 
keskimäärin 62,5 dB. 
CT-kuvassa (kuva 1, liite) näkyi temporaaliluuta laajasti affisioiva fibroottinen dys-
plasia. Mediaalisesti luinen korvakäytävä ja välikorva olivat normaalit ja kasvoher-
mo tautimassan sisällä kutakuinkin normaalilla alueellaan.  
Noin puolen vuoden kuluttua potilaalle tehtiin oikean korvakäytävän laajennusleik-
kaus. Ennen leikkausta korvakäytävä oli lähes kokonaan tukossa; käytävän läpi-
mitta oli noin 1 mm. Oikea korvalehti oli siirottava ja kartiolisäkkeen seutu pullotti. 
Meatoplastia tehtiin retroaurikulaariviillosta. Leikkauksessa havaittiin, että luisen 
korvakäytävän läpimitta oli 1–2 mm ja korvakäytävässä oli kasaan painunutta ihoa. 
Tärykalvon päällä oli runsaasti sitkeää epidermismassaa ja tärykalvo oli ehyt. 
Kontrollissa leikkauksen jälkeen potilaan kuulo oli parantunut. Korvakäytävä oli 
leikkauksen jälkeen kaventunut hieman mediaalisesti. Kahden vuoden kuluttua (v. 
2005) tehtiin korvakäytävän dilataatio ja puhdistus. Saman vuonna tehtiin myös 
uusi meatoplastia. Kontrolleissa havaittiin korvakäytävän kaventumista mediaali-
kolmanneksen alueelta. Korvassa oli ajoittain oireena tukkoisuuden tunnetta. 
Vuonna 2006 tehtiin uusi korvakäytävän dilataatio. Kontrolleissa potilaan oireena 
oli ajoittaista korvan tukkoisuutta. Vuonna 2007 potilaalle tehtiin korvakäytävän 
dilataatio (laserkäsittely) viisi kertaa ja myös vuonna 2008 kaksi kertaa. Vuonna 
2008 tehtiin myös kaksi kanaloplastiaa. Korvakäytävässä oli lähes totaalistenoosi 
ennen viimeisintä kanaloplastiaa. Vuoden lopulla tehtiin meatoplastia. 
Viimeisimmässä, vuonna 2008 tehdyssä kuulotutkimuksessa oikean korvan Ilma-
johtumiskynnykset (0,5–4 kHz) olivat keskimäärin 10 dB ja luujohtumiskynnykset 
(0,5–4 kHz) olivat keskimäärin 6,7 dB. Johtumistyyppinen vajaus (ns. air-bone 
gap, 0,5–4 kHz) oli keskimäärin 3,3 dB.  
Suurimmillaan johtumistyyppinen vajaus oli tulovaiheen kuulotutkimuksessa. Vii-
meisimmässä kontrollissa vuonna 2011, potilaan ollessa 19-vuotias, korvakäytävä 







39-vuotias mies tuli vuonna 1994 tutkimuksiin korva-, nenä- ja kurkkutautien poli-
klinikalle vasemman ulkokorvatulehduksen ja kuulon aleneman vuoksi. Korva tun-
tui tukkoiselta ja kuulo oli alentunut pikkuhiljaa. Tutkimuksissa havaittiin korvakäy-
tävän suulta tukossa oleva vasen korvakäytävä eikä tärykalvolle saatu näkyvyyttä. 
Rinne +/-, Weber lateralisoi vasemmalle. Oikeassa korvakäytävässä nähtiin eksos-
tooseja ja tärykalvo oli normaali. Kuulotutkimuksessa vasemman korvan ilmajoh-
tumiskynnykset (0,5–4 kHz) olivat keskimäärin 80 dB, luujohtumiskynnykset (0,5–4 
kHz) olivat keskimäärin 26,25 dB. Johtumistyyppinen vajaus (ns. air-bone gap, 
0,5–4 kHz) oli keskimäärin 52,5 dB. 
Seuraavana vuonna (v. 1995) potilaalle tehtiin vasemman korvakäytävän 
meatoplastia. Tämän jälkeen kontrolleissa potilaalla oli ajoittain oireena korvan 
tukkoisuutta.  Uusi meatoplastia tehtiin vuonna 1997. Korvakäytävään oli ilmaan-
tunut uutta luukasvua ja mediaaliosassa oli stenoosia. Kontrolleissa potilaan oi-
reena oli ajoittaista korvan tukkoisuutta.  
Vuonna 2001 kontrollikäynnillä potilas kertoi kuulonsa heikentyneen. CT-kuvauk-
sessa nähtiin taudin lisääntyneen ja ympäröivän leukaniveltä. Samana vuonna 
tehtiin meatoplastia. Myös vuonna 2005 tehtiin meatoplastia. Vuonna 2006 tehtiin 
dilataatiohoito (laserkäsittely). Kontrolleissa korvakäytävän tilanne oli hyvä. 
Viimeisimmässä, vuonna 2006 tehdyssä kuulotutkimuksessa vasemman korvan 
ilmajohtumiskynnykset (0,5–4 kHz) olivat keskimäärin 35 dB, luujohtumiskynnyk-
set (0,5–4 kHz) olivat keskimäärin 38,3 dB. Johtumistyyppinen vajaus (ns. air-
bone gap, 0,5–4 kHz) oli keskimäärin 5 dB.  
Suurimmillaan johtumistyyppinen vajaus oli tulovaiheen tutkimuksessa ja vuonna 
2005 tehdyssä tutkimuksessa (60 dB). 
Vuonna 2011 CT-kuvauksessa nähtiin stabiili tauti, joka ei ollut edennyt ja joka 
rajoittui temporaaliluuhun. Viimeisimmällä kontrollikäynnillä vuonna 2013 ongelmia 






Fibroottinen dysplasia on suhteellisen harvinainen tauti. Noin 2,5 % kaikista luu-
leesioista ja noin 7 % benigneistä luutuumoreista on fibroottista dysplasiaa. Taudin 
malignisoituminen on harvinaista ja yleisin maligniteetti on osteosarkooma. Tau-
dinkuva vaihtelee paljon riippuen taudin laajuudesta ja aktiivisuudesta. 
 
Pään ja kaulan alueella tauti aiheuttaa usein ongelmia ja hoito voi olla haasteellis-
ta. Tauti voi olla täysin oireeton ja löytyä sattumalta, mutta esimerkiksi kallonpoh-
jan alueella esiintyessään se voi johtaa jopa henkeä uhkaavaan hätätilanteeseen. 
Pään ja kaulan alueella hoitona on käytetty myös bisfosfonaatteja, ja myös hyviä 
hoitotuloksia on raportoitu. Tärkeimmät hoitomuodot ovat edelleen konservatiivi-
nen seuranta ja kirurgia. 
 
Temporaaliluun fibroottisessa dysplasiassa yleisimmät oireet ovat kuulon alenema 
ja kasvava kyhmy temporaalialueella. Myös tarkastelluissa potilastapauksissa ylei-
simmät oireet olivat kuulon alenema ja kyhmy temporaalialueella. Tämä sopii 
aiemmin tehtyjen tutkimusten havaintoihin. 
 
Kummallakaan kuvatuista esimerkkipotilaista ei ilmennyt kasvohermohalvauksen 
oireita, vaikka tautiprosessi ympäröi kasvohermokanavaa. Kirjallisuudessa on ku-
vattu vain viisi kasvohermohalvaustapausta (Sakamoto ym. 2001, Magu ym. 2002, 
Güngör ym. 2003, Yu Hon Wan ym. 2008, Zaytoun ym. 2008). Useimmista ta-
pausselostusraporteista kuitenkin puuttuu maininta kasvohermon toiminnasta. 
 
Temporaaliluun fibroottinen dysplasia on harvinainen. Se puhkeaa yleensä lapsuu-
dessa tai nuoruudessa ja sitä esiintyy yhtä paljon sekä miehillä että naisilla. 
Useimmiten fibroottinen dysplasia temporaaliluussa on monostoottista tautimuo-
toa. 
Kliiniset oireet tai komplikaatio ovat aiheita kirurgiseen hoitoon, mutta etenkin nuo-
rilla potilailla lähestymistapa on perinteisesti ollut konservatiivinen. Tauti uusiutuu 
etenkin kasvuikäisillä hyvin herkästi, jolloin seurantalinja voi olla paras ratkaisu. 
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Aktiiviseen hoitoon on kuitenkin ryhdyttävä, jos potilaalla on haittaavia oireita tai 
jos kehittyy komplikaatio.  
 
Tärkein leikkausindikaatio on ulomman korvakäytävän tukkeutuminen, kuulon ale-
nema ja kolesteatooma. Kuulon alenema on tavallisin oire temporaaliluun alueen 
taudissa, ja kuuloaistin heikentyminen voi hankaloittaa potilaan elämää merkittä-
västi. Kirurgiseen hoitoon päädytään siksi usein vaikka tiedetään, että tauti on to-
dennäköisesti edelleen aktiivinen. Omissakin potilastapauksissa oireina olivat kor-
vakäytävän ahtaus ja puhdistusvaikeus sekä kuulon alenema. Kummassakaan 
tapauksessa fibroottista dysplasiaa ei aivan taudin alkuvaiheessa ollut osattu 
epäillä. Toisella potilaista oli lisäksi vastakkaisessa korvakäytävässä runsaasti ta-
vanomaisia luukyhmyjä, eksostooseja. 
 
Kirurgisista tekniikoista osittainen resektio on usein riittävä toimenpide ja korva-
käytävän ahtautumista voidaan pyrkiä estämään stentin, ihosiirteen tai ihoplastian 
avulla. Omissa tapauksissa tauti affisioi myös korvakäytävän ihoa aivan käytävän 
ulkosuulle asti, joten ihoplastia ei tuottanut tulosta. Molemmissa tapauksissa tarvit-
tiin useita toimenpiteitä. Korvakäytävän laaja avaaminen mastoidaalilokeroston 
suuntaan auttoi molemmissa tapauksissa. Laserkäsittely ei yksinään vaikuta ole-
van riittävä, mutta leikkauksen lisäksi sitä voidaan käyttää pienten alueiden täy-
dentävänä hoitona. Molemmissa tapauksissa tauti on hoitojen jälkeen ollut kolmen 
ja seitsemän vuoden ajan rauhallinen.  
 
Taudin etenemisen ennustaminen on vaikeaa. Yleensä tauti rauhoittuu kasvuiän 
jälkeen, mutta joskus se voi aktivoitua uudelleen. Pelkän iän perusteella ennusta-
minen ei siis aina riitä. Seerumin AFOS-arvoa on tutkittu ennusteellisena merkki-
aineena, ja tästä aiheesta olisi tärkeää saada lisää tutkimustuloksia. Jos jokin en-
nustava tekijä löydettäisiin, hoitoa olisi helpompi suunnitella potilaalle yksilöllisesti. 
Bisfosfonaattien käytöstä temporaaliluun fibroottisen dysplasian hoidossa ei ole 
julkaistu tapausselostuksia. Temporaaliluun fibroottinen dysplasia on niin harvinai-
nen tauti, että suuriotantaisia seurantatutkimuksia on vaikea tehdä. Uutta tietoa 
hoitotuloksista on kertynyt lähinnä tapausselostuksista. Laajempia tutkimushank-
keita varten tarvittaisiin monikansallista yhteistyötä. Harvinaisuudestaan huolimat-
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ta epäily fibroottisesta dysplasiasta tulisi herätä hoidettaessa potilaita, joilla tode-
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Potilastapaus 1: Preoperatiivinen kuva. Oikean temporaaliluun dysplasia fibrosa. Korvakäytävä on 
ahtautunut ulko-osastaan umpeen (nuoli). 
 





 Potilastapaus 2.  Koko vasemman temporaaliluun käsittävä dysplasia fibrosa (nuolet) frontaalitasossa 
(yläkuva) ja aksiaalitasossa (alempi kuva). 
 
 
 
 
